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Tratamento Domiciliario com Cerezyme®

para a Doenca de Gaucher: Guia para o doente
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Leia esta informacédo atentamente antes de iniciar o tratamento domiciliario.

- Mantenha esta informacao num local de facil acesso, pode necessitar de a reler

- Caso ainda tenha questdes, contacte o seu médico assistente.

- Este medicamento foi receitado para si. Ndo o partilhe com terceiros, mesmo
que manifestem sintomas semelhantes aos seus, porque pode ser prejudicial
para eles.

- Caso ocorra alguma reacgao adversa deve contactar o seu médico assistente ou
o seu enfermeiro de apoio domiciliario.
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A Doencga, o Tratamento e as Perfusdes em Casa
Decidiu, em conjunto com o seu médico assistente, iniciar o tratamento domicilidrio com
Cerezyme®. O objectivo deste documento é fornecer informagdo sobre o tratamento em

casa com Cerezyme.

Cerezyme é uma enzima artificial designado imiglucerase - que pode substituir o enzima B-
glucosidase acida, que estad ausente ou ndo é suficientemente activo nas pessoas com
doenca de Gaucher. O Cerezyme ¢é utilizado para o tratamento de pessoas com um
diagndstico confirmado de doenca de Gaucher de Tipo I ou de Tipo III, e que apresentem
sinais da doenca.

Para informacao adicional, por favor consulte o Folheto Informativo do Cerezyme (ver

Anexo).

Tratamento Domiciliario

Actualmente, em alguns paises, as pessoas com doenca de Gaucher em tratamento com
Cerezyme recebem as suas perfusGes em casa. A decisdo de receber tratamento domiciliario
deve partir do seu médico assistente, com o seu consentimento, apés um periodo de
tratamento no hospital para assegurar um grau de tolerancia satisfatorio.

O tratamento domiciliario tera as seguintes vantagens:

e Permite receber tratamento no seu ambiente habitual

¢ 0O agendamento da perfusao tem maior flexibilidade

e Evita o tempo dispendido nas viagens e no hospital de dia

e Permite ajustar a administracdao da terapéutica ao programa escolar

e Facilita a calendarizacdo de actividades profissionais e sociais

e Permite efectuar o tratamento junto de familiares e amigos

No inicio, para garantir as boas condigdes de administracdo, um enfermeiro treinado em

tratamento domicilidrio encarregar-se-a de todo o procedimento e além disso ird dar-lhe
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formacdo e acompanhamento adequados (ou a um familiar seu). Mais tarde podera debater
com ele e com o seu médico a possibilidade de outras opcbes para a administracdo de

Cerezyme.

Caso sinta quaisquer efeitos secundarios com o tratamento deve alertar imediatamente o
seu médico ou o seu enfermeiro domicilidrio. Os efeitos secundarios frequentes (que
ocorrem em mais de 1 em 100 doentes) sdo falta de ar, tosse, urticaria/ inchago localizado
na pele ou na mucosa da boca ou da garganta, comichdo e pele irritada. Alguns efeitos
secundarios foram observados sobretudo durante a administracdo do medicamento ou
pouco tempo depois. Estes incluiram comichdo, rubor, urticaria/inchaco localizado na pele
ou na mucosa da boca ou garganta, desconforto toracico, frequéncia cardiaca aumentada,
pele azulada, falta de ar, uma sensacdo de formigueiro, picadas, ardor ou dorméncia da
pele, diminuicdo da pressao arterial e dores nas costas. Caso o doente sinta algum efeito
secundario durante a perfusdo, esta deve ser imediatamente interrompida e deve
contactar de imediato o médico assistente ou enfermeiro domicilidrio. As perfusoes

subsequentes podem ter de ser realizadas no hospital.
Nota: A dose, e a velocidade de perfusdo, enquanto em casa, sao determinadas

exclusivamente pelo médico assistente como referido no Dossier, e ndo podem ser alteradas

sem o0 seu consentimento e a supervisdo do enfermeiro domiciliario.
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Condicdes

Doente

O ambiente familiar deve ser propicio para a perfusdao em casa, incluindo um ambiente
limpo, com electricidade, agua, acesso a telefone, frigorifico e espago fisico para o
armazenamento do Cerezyme e dos outros materiais para perfusao.

O doente deve possuir condicbes de saude suficientes para receber tratamento em casa.
O médico assistente é responsavel pela recomendacgdo/autorizacdo para tratamento
domicilidrio

O doente deve ter veias acessiveis que permitam a inser¢dao de uma agulha de perfusédo.
Caso tenha um acesso venoso central, deve ser capaz de inserir adequadamente a
agulha de perfusao.

O doente e/ou seu familiar devem ter sido informados com clareza pelo médico
assistente sobre o tratamento a efectuar em casa, os riscos associados e possiveis
complicacOes deste e sobre a disponibilizagdo de assisténcia médica domiciliaria.

O doente e/ou seu familiar devem ter uma boa compreensdo da doenca de Gaucher,
capacidade para reconhecer efeitos secundarios e compreender o procedimento a seguir
na eventualidade da sua ocorréncia.

O doente e/ou seu familiar foram adequadamente treinados nos procedimentos de

reconstituicdo e perfusao com Cerezyme.

Enfermeiro domiciliario

O enfermeiro domicilidrio deve estar habilitado a realizar perfus®es intravenosas (IV).

O enfermeiro domicilidrio recebeu formacao sobre a administracdo de Cerezyme, conhece
os efeitos secundarios possiveis e os procedimentos a seguir na eventualidade da sua
ocorréncia.

O enfermeiro domiciliario determinara com o doente e/ou seu familiar o tipo de apoio
necessario.

O enfermeiro domiciliario tera uma fungdo coordenadora junto com o médico assistente e
o doente/familiar na organizagdo do tratamento domiciliario.

O enfermeiro seguird rigorosamente as indicacdes do médico assistente, tal como
registadas no Dossier, relativamente a posologia e velocidade de administracdo de
Cerezyme.

O enfermeiro domicilidrio registara cada administracdo de Cerezyme no Dossier, nao

esquecendo de registar o n° do lote do medicamento administrado.
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Caso ocorra um efeito secundario, durante ou imediatamente apds a sua realizagdo (i.e.
reaccdo associada a perfusdo) o enfermeiro domicilidrio/o doente/o familiar deve
interromper a perfusdo e entrar em contacto com o médico assistente e/ou ligar para o
nimero de emergéncia nacional conforme lista de numeros telefénicos constante no

Dossier.

Médico Assistente

O médico assistente é responsavel por iniciar todo o processo administrativo, de forma a
permitir que os outros intervenientes (farmacia, enfermeiro, doente, familiar) Ihe possam
dar seguimento.

O médico assistente é responsavel pela determinacdo da dose e da velocidade de
perfusdo de Cerezyme, e deve regista-las no Dossier. Quaisquer alteracdes devem ser

claramente comunicadas ao doente e descritas no Dossier.

Familiar

Recomenda-se que um familiar acompanhe o doente durante as perfusoes.

O Dossier

O Dossier serve de meio de comunicacao entre todos os envolvidos no tratamento
domiciliario de Cerezyme.

O Dossier deve ser mantido em sua casa e deve ser actualizado, consoante o caso, pelo
doente, pelo seu familiar ou pelo enfermeiro domiciliario, de cada vez que o Cerezyme é
administrado.

No dossier, o médico assistente deve registar com clareza a dose e a velocidade de
perfusao de Cerezyme, bem como todas as alteracdes que efectuar.

O enfermeiro domicilidario deve registar todas as ocorréncias e acgbes estabelecidas
durante a primeira visita e o doente, ou o familiar ou o enfermeiro domicilidrio regista
depois toda a informacao relevante de visitas subsequentes.

O doente e/ou o familiar e/ou o enfermeiro seguird rigorosamente as indicagbes do
médico assistente, tal como registadas no dossier, relativamente a posologia e
velocidade de perfusao de Cerezyme.

O doente e/ou o familiar e/ou o enfermeiro registara cada administracao de Cerezyme no
Dossier ndo devendo de esquecer de registar o n°® do lote do medicamento administrado.
O doente e/ou o familiar deve levar o dossier consigo para todas as consultas de

acompanhamento no hospital e voltar a trazé-lo para casa.
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e No Dossier, o doente, ou o familiar, ou o enfermeiro domicilidrio registara com clareza
gue acgoes foram tomadas para os efeitos secundarios relacionados com a perfusdao, com

base nas instrugdes do médico assistente ou enfermeiro domiciliario.

Farmacia e material para perfusao

e A terapéutica e todo o equipamento necessario serdo disponibilizados de acordo com o
quadro regulamentar aplicavel e o que for localmente estabelecido.

e Deve ser tido em especial atencao o transporte do medicamento e do respectivo material
para perfusao, os quais devem estar devidamente acondicionados tendo em conta a

temperatura a que tém que ser mantidos durante esse periodo.

Treino na Administracdo de Cerezyme

Em principio, as instrugles iniciais serdo dadas no Hospital. O grau de apoio que o
enfermeiro domicilidrio deverd disponibilizar serd debatido e aceite por si e/ou pelo seu

familiar e pelo seu médico assistente.

Caso prefira receber apoio total para a perfusao domicilidria, o enfermeiro domiciliadrio

encarregar-se-a da totalidade dos procedimentos.

Caso prefira encarregar-se pessoalmente de todos os procedimentos, ou com o auxilio do
seu familiar, vocé e/ou o seu familiar receberdao treino ministrado pelo enfermeiro
domicilidario enquanto a perfusdao é preparada. O enfermeiro domicilidrio explicara e
demonstrara todos os procedimentos relacionados com a perfusdo, tanto a si como ao seu

familiar.

Nas visitas subsequentes, o enfermeiro domicilidario estard presente para prestar
assisténcia, caso esta seja necessaria, mas vocé e/ou o seu familiar irdo, progressivamente,
efectuando os passos da administragcdo, sob a supervisdo do enfermeiro domiciliario, até se

sentirem totalmente confortaveis com a totalidade dos procedimentos da perfusdo.

Durante a reconstituicdo e administracdao de Cerezyme, os procedimentos descritos no

Folheto Informativo devem ser cuidadosamente seguidos (ver anexo “Folheto Informativo”).
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Como preparar e administrar Cerezyme?

Material nhecessario:

Cerezyme
Através de uma receita apropriada sera fornecido pelo 400U
prop P .
Hospital/Farmdacia ao doente ou a um terceiro (por ex. um iy e

perfusio, '

imiglucernse

familiar):

e Frascos de Cerezyme (400 U por frasco); Deve ser ]erezyr‘re-"dm'.

oncentrado part

armazenado a uma temperatura entre +2°C e +8°C !

a0 pary perfusio.
Mcerase

. Agua Destilada para Injectaveis para reconstituir o

e Soro Fisioldgico a 0,9%; 2 x 100 ml para

administragdo IV com o Cerezyme
e Soro Fisioldgico a 0,9%; 2 x 50 ml para deixar
correr na veia antes e depois da perfusdo para lavar o sistema
e Clorhexidina a 0.5% em Alcool a 70% (solucdo antiséptica)
e NUmero apropriado de seringas de 10ml e 50ml, dependendo da dose de Cerezyme
e 3 x agulhas hipodérmicas estéreis (1,1 x 40 mm)
e 1 x agulha borboleta (butterfly)
e Filtro “em linha” com baixa ligacdo a proteinas, com 0.2 micron de calibre
e Tabuleiro para agulhas hipodérmicas
¢ Adesivo anti-alérgico
e Toalhetes com alcool
e Contentor para cortantes/perfurantes
e Solucdo para lavagem das maos
e Materiais adicionais para utilizar uma via de acesso venoso
o Heparina
o Agulhas para heparina
o Embalagem de material de penso
o Luvas esterilizadas
e Medicacdo de emergéncia considerado necessario (ex:anti-histaminicos /ou

corticosteroides)
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Preparacao

1. Preparar uma area de trabalho limpa, e dispor o material necessario.

2. Os frascos de Cerezyme devem ser retirados do frigorifico cerca de 30 minutos antes
da preparacao de modo a que atinjam a temperatura ambiente.

3. Confirmar a data de validade impressa no fundo da embalagem (nao utilizar
Cerezyme fora da validade).

4. Verificar se o numero de frascos recebidos é o correcto.

5. Preparar apenas o numero de frascos necessarios para uma perfusao

6. (Nota: O Cerezyme, quando estiver reconstituido ou diluido, ndo pode ser

armazenado para ser mais tarde utilizado).

Reconstituicdo de Cerezyme

1.
2.

10.

Remover a capsula descartavel do frasco de Cerezyme.
Desinfectar a rolha de borracha do frasco de Cerezyme
com clorhexidina e deixar secar ao ar.
Abrir a dgua esterilizada para injectaveis.
Retirar com a seringa a quantidade adequada de agua,
em ml.

e Os frascos de 400 U devem ser reconstituidos

com 10,2 ml de agua para injectaveis; apos

reconstituicdo, o volume sera de 10,6 ml.

Injectar cuidadosamente a agua para injectaveis num
frasco de Cerezyme.

Repetir o procedimento para tantos frascos de Cerezyme quanto necessario.

Agitar cuidadosamente os frascos para homogeneizar a solugao (evitar agitar
vigorosamente os frascos durante a reconstituicdao, de modo a prevenir a formagao de
espuma).

Apds a mistura poderdo surgir pequenas bolhas.

Deixar a solugao repousar durante alguns minutos para permitir que algumas bolhas que
possam surgir desaparegam, e para assegurar que a solugdo estd adequadamente
reconstituida.

ApOs a reconstituicdo, o Cerezyme deve ser examinado visualmente antes de ser
utilizado. Dado ser uma solucao proteica, uma ligeira floculacdo (descrita como finas
fibras transllcidas) pode ocorrer ocasionalmente apds a diluicdo. A solucdo reconstituida

deve ser um liquido limpido e incolor, livre de particulas estranhas.
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11.Se se notar a presenca de particulas estranhas ou descoloragao do liquido, ndo utilizar o

produto; contactar o enfermeiro domiciliario.

Diluicdo

1.

Desinfectar a capsula/abertura de 1 ou dois sacos de solucdo de soro fisiolégico a 0,9%
utilizando clorhexidina e deixar secar ao ar.

Calcular a quantidade de solugdo reconstituida de Cerezyme presente nos frascos e
retirar a mesma quantidade de um saco de Soro Fisiolégico a 0,9%, criando assim
espaco para adicionar a solucdo reconstituida de Cerezyme. Eliminar essa quantidade de
Soro Fisioldgico que acabou de se retirar dos sacos.

Por exemplo, se a quantidade prescrita for 3 frascos de Cerezyme de 400 unidades,
deve-se remover 30 ml (=3 x 10 ml) de solu¢do de Soro Fisiolégico do saco de Soro
Fisiolégico. Nunca se deve remover mais de metade do contelddo de um saco de Soro
Fisiolégico, para que fique assegurado que pelo menos metade da solugéo diluida é Soro
Fisioldgico.

Utilizando uma ou mais seringas de 50ml, retirar 10 ml de cada frasco reconstituido de
400U para minimizar o numero de manipulagbes. No momento em que estas
guantidades forem retiradas, o produto reconstituido ndo deve conter qualquer espuma.
De seguida, injectar cuidadosamente o volume total de Cerezyme reconstituido no saco
de solucdo de Soro Fisioldgico a 0,9%.

Agitar cuidadosamente esta solucdo de Cerezyme.

Durante a administracdo, a solugao diluida deve ser filtrada através de um Filtro “em

linha” com baixa ligagao a proteinas, com 0.2 micron de calibre.

Enchimento da Linha de Perfusao

Retirar o sistema de perfusdao da embalagem e fechar o “clamp” para o encerrar.

Ligar a extremidade agugada ao saco de Soro Fisiolégico a 0,9% e preencher o sistema
de perfusdo segurando a camara de gotejamento na vertical e abrindo o “clamp”.
Preencher completamente o sistema, remover todas as bolhas de ar que possam existir
e depois fechar o “clamp”.

Ligar o saco de perfusdo que contém Cerezyme ao tubo em “Y”.
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Inserir a agulha no acesso venoso

1. Primeiro deve assegurar-se de que tem adesivo pronto para
ser usado, e de que o sistema de perfusdo com todos os sacos

necessarios esta ao alcance. Colocar a Clorohexidina e algumas

compressas também ao alcance.

2. Retirar a agulha borboleta da sua embalagem.

O doente deve sentar-se e apoiar um brago sobre a mesa, de
preferéncia num local bem limpo.

4. O garrote deve ser colocado e a area onde se vai inserir a
agulha deve ser desinfectada e deixada secar.

5. A pele deve ser esticada sendo entao inserida a agulha, com a parte romba do bisel
virada para cima, num ligeiro angulo através da pele e dentro da veia. Quando a agulha
tiver entrado na veia, o sangue comecgara a subir no sistema.

6. A agulha devera ser inserida dentro da veia aproximadamente 0,5 cm, para que esta
ndo saia da veia. Prender a agulha borboleta a pele com adesivo.

7. Desapertar o garrote e remover a tampa do tubo da agulha

borboleta, que se encherd com sangue. Se isto ndo suceder, é
sinal de que a agulha ndo estd correctamente colocada na ||
veia. Deve, nesse caso, ser repetido o procedimento, com
uma agulha nova.

8. Colocar o saco de perfusdao previamente preparado no
respectivo suporte e abrir a valvula. O doente deve manter-se
confortavelmente sentado e relaxado enquanto a perfusdo se

processa.

Administracao

A solugdo reconstituida deve ser administrada como prescrito até

3 horas apds a preparacao. O produto diluido em soro fisioldgico a 0,9% manterd a sua
estabilidade até 24 horas apds preparacao, se for conservado entre 2°C e 8°C, e protegido
da luz.

A dose de Cerezyme, a sua velocidade de perfusdao e qualquer modificagdo serdo
determinadas pelo médico assistente.

Quando a perfusdo de Cerezyme tiver terminado, o sistema deve ser lavado com soro
fisiolédgico a 0,9% administrado @ mesma velocidade de perfusdo, e sé depois disso a agulha

borboleta deve ser removida.
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No caso de acesso venoso central

Se o doente tiver um acesso venoso central para administragdo de Cerezyme, ele e/ou o

seu familiar devem ser instruidos sobre como manusear o dispositivo.

O tratamento domicilidrio adequado de um acesso venoso central envolve lavagens
regulares com heparina para prevenir a coagulacdo, bem como cuidados de esterilizagao

para manter o dispositivo livre de agentes infecciosos. S3o necessarios 0s passos seguintes:

e Quando esta a ser utilizado, o dispositivo deve ser coberto com um campo oclusivo
transparente. Este procedimento ndo é necessario quando o dispositivo ndo esta a
ser utilizado.

e Lavar o sistema antes e depois de cada utilizacdo, injectando 5ml de soro fisiolégico.

e Lavar o sistema depois de cada utilizacdo injectando 5 ml de heparina (100 U/mL).

Informacdo de Sequranca

Caso ocorram reaccgdes adversas durante a perfusao, ou caso o doente se sinta mal durante
ou apdés o tratamento, a administracdo do medicamento deve ser imediatamente
interrompida e deve contactar de imediato o enfermeiro domiciliario ou o médico assistente.
Os efeitos secundarios frequentes (que ocorrem em mais de 1 em 100 doentes) sdo: falta
de ar, tosse, urticaria / inchaco localizado na pele ou no revestimento da boca ou da
garganta, comichdo, pele irritada. Alguns efeitos secundarios observados primariamente
durante a administragdo do medicamento ou pouco tempo depois. Estes incluiram
comichdo, rubor, urticaria/inchaco localizado na pele ou no revestimento da boca ou
garganta, desconforto toracico, frequéncia cardiaca aumentada, pele azulada, falta de ar,
uma sensacgdo de formigueiro, picadas, ardor ou dorméncia da pele, diminuicdo da pressdo
arterial e dores nas costas. Caso o doente sinta algum destes sintomas durante a perfusao,
esta deve ser imediatamente interrompida e deve procurar-se conselho junto do
médico assistente ou do enfermeiro domicilidrio. Todos os efeitos secundarios devem ser

registados no dossier.

Caso o doente sinta quaisquer efeitos secundarios durante o tratamento ou pouco depois
gue exijam atencdo/intervencao imediata, deve contactar-se imediatamente o enfermeiro

domiciliario e/ou o médico assistente. (ver Dossier).
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Se houver duvidas ou se alguém se aperceber de que ocorreu um erro na preparacao e/ou
administracdo do medicamento deve contactar-se imediatamente o enfermeiro domiciliario

e/ou o médico assistente.
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Anexos
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1.1 Folheto Informativo (versdo de Outubro de 2010)
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FOLHETO INFORMATIVO: INFORMACAO PARA O UTILIZADOR

Cerezyme 400 U pé para concentrado para solucao mgaperfusao.
Imiglucerase

Leia atentamente este folheto antes de utilizar estmedicamento.

- Conserve este folheto. Pode ter necessidade dero re

- Caso ainda tenha davidas, fale com o seu médi¢armacéutico.

- Este medicamento foi receitado para si. Nao dede déutros; o medicamento pode ser-lhes
prejudicial, mesmo que apresentem 0s mesmos siatoma

- Se algum dos efeitos secundarios se agravae datectar quaisquer efeitos secundarios ndo
mencionados neste folheto, informe o0 seu médidaimoacéutico.

Neste folheto:

O que é Cerezyme e para que € utilizado.
Antes de utilizar Cerezyme.

Como utilizar Cerezyme.

Efeitos secundarios possiveis.

Como conservar Cerezyme.

Outras informacdes.

ok wnpE

1. O QUE E CEREZYME E PARA QUE E UTILIZADO

Cerezyme é utilizado para o tratamento de doewt®suen diagnostico confirmado de doenga de
Gaucher de Tipo | ou Tipo 3, e que apresentemss@@doenca como por exemplo: anemia (numero
reduzido de globulos vermelhos), tendéncia pargraafiacilmente (devido a numero reduzido de
plaquetas — um tipo de células do sangue), aundenbaco ou do figado ou doenga 0ssea.

As pessoas com doenca de Gaucher tém niveis lexama enzima chamafleglucosidase acida.
Esta enzima ajuda o organismo a controlar os ndesglucosilceramida. A glucosilceramida € uma
substancia natural do organismo, constituida pacage gordura. Na doenga de Gaucher, os niveis
de glucosilceramida podem atingir niveis demaseeeados.

Cerezyme é uma enzima artificial chamada imigliseeraesta pode substituir a enzima
B-glucosidase 4cida, que esta ausente ou ndo éstdimente activa nos doentes com doenca de
Gaucher.

A informacéo deste folheto aplica-se a todos opaguincluindo as criangas, adolescentes, adultos e
idosos.

2. ANTES DE UTILIZAR CEREZYME

N&o utilize Cerezyme:
- Se tem alergia (hipersensibilidade) & imigluceras
- se tem alergia a qualquer outro componente dezgere.

Tome especial cuidado com Cerezyme:

- Se for tratado com Cerezyme, podera ter uma &eaai¢rgica enquanto o medicamento Ihe esta
a ser administrado, ou algum tempo depois. Casmtema reaccéo deste tipo, deviermar
imediatamente o seu médicdO seu medico podera fazer um teste para salvecédem uma
reaccao alérgica a imiglucerase.

- Alguns doentes com doenca de Gaucher tém predsdialaelevada nos pulmdes (hipertensao
pulmonar). A causa pode ser desconhecida, ou poda-de a problemas no coragdo, nos
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pulmdes ou no figado. Pode ocorrer quer os dosejam tratados com Cerezyme ou ndo. Mas,
caso sofra de qualgufaita de ar, deve informar o seu médico.

Ao utilizar Cerezyme com outros medicamentos:
Informe o seu médico ou farmacéutico se estivernat ou tiver tomado recentemente outros
medicamentos, incluindo medicamentos obtidos seriteemédica.

Cerezyme nao deve administrar-se conjuntamenteoctros medicamentos na mesma perfusao.

Gravidez e aleitamento

Caso esteja gravida ou pense que podera estaultsoonseu médico ou farmacéutico antes de
utilizar este medicamento. Recomenda-se cuidaduilimc¢do de Cerezyme durante a gravidez e
aleitamento.

Informacgdes importantes sobre alguns componentes derezyme
Este medicamento contém sodio e é administrad@amsaticao intravenosa de cloreto de sédio
a 0,9%. A ser tomado em consideracao por doentesiota dieta de sodio controlada.

3. COMO UTILIZAR CEREZYME

Instrucdes para uma utilizacdo apropriada
Cerezyme é administrado através de soro numa peigpérfusdo intravenosa).

E fornecido sob a forma de p6, que é misturado égua esterilizada antes da administrac&o.

Cerezyme é utilizado apenas sob a supervisao deédito com conhecimento do tratamento da
doenga de Gaucher. . O seu médico pode aconsethselotratado em casa, desde que cumpra
determinados critérios. Contacte o seu médicoefernr ser tratado em casa.

A sua dose sera especifica para si. O seu médickeierminar a sua dose com base na gravidade dos
seus sintomas e em outros factores. A dose reca@darte Cerezyme é de 60 unidades/kg de peso
corporal, administradas uma vez a cada 2 semanas.

O seu médico ir4 verificar atentamente a sua réspastratamento, e podera alterar a sua dose
(aumentar ou diminuir a dose) até encontrar a melbse para controlar os seus sintomas.

Assim que tiver encontrado esta dose, o seu mé@di@nda continuar a verificar as suas respostas
para se certificar de que esta a utilizar a doga.dsto podera ocorrer a cada 6 ou 12 meses.

N&o existe informagéo acerca do efeito de Cerenyomesintomas cerebrais de doentes com doenca
de Gaucher neuropéatica cronica. Por conseguintepode recomendar-se nenhum regime posologico
especial.

O Reqisto de Gaucher do ICGG

Pode pedir ao seu médico que registe os seus déwliees no “Registo de Gaucher do ICGG”. Os
objectivos deste registo consistem em aumentampreensao da doenca de Gaucher e verificar até
que ponto a terapéutica de substituicdo enzimatorap Cerezyme, tem bons resultados. Tal deve
conduzir a uma melhoria na utilizagdo segura eefite Cerezyme. Os seus dados clinicos serao
registados de forma andnima — ninguém sabera guéoasacdes sdo sobre si.

Se utilizar mais Cerezyme do que deveria
N&o se registaram casos de sobredosagem com Cerezym
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Caso se tenha esquecido de utilizar Cerezyme
Caso tenha falhado uma perfuséo, contacte o seiganéd

Caso ainda tenha duvidas sobre a utilizacdo desdecemento, fale com o seu médico ou
farmacéutico.

4, EFEITOS SECUNDARIOS POSSIVEIS

Como todos os medicamentos, Cerezyme pode cawstarsefecundarios, no entanto estes néo se
manifestam em todas as pessoas.

Caso sinta quaisquer efeitos secundarios grave$eitos secundarios que ndo estejam mencionados
a seguirjnforme imediatamente o seu médico

Osefeitos secundarios frequente§ue ocorrem em mais de 1 em 100 doentes) sao:
- falta de ar

- tosse

- urticéria / inchaco localizado na pele ou no stimeento da boca ou da garganta
- comiché&o

- pele irritada

Osefeitos secundarios pouco frequentggue ocorrem em mais de 1 em 1000 doentes) séo:
- tonturas

- dor de cabeca

- sensacao de formigueiro, picadas, ardor ou dariaé&la pele
- frequéncia cardiaca aumentada

- pele azulada

- vermelhiddo

- diminuicdo da presséo arterial

- vomitos

- nausea

- céibras abdominais

- diarreia

- dor nas articulagbes

- desconforto no local de perfuséo

- ardor no local de perfusdo

- inchaco no local de perfuséo

- abcesso estéril no local da injeccao
- desconforto toracico

- febre

- arrepios

- fadiga

- dores nas costas

Alguns efeitos secundarios observados primarianduntnte a administracdo do medicamento ou
pouco tempo depois Estes incluiram comich&o, rubticaria/inchacgo localizado na pele ou no
revestimento da boca ou garganta, desconfortoita;&dcequéncia cardiaca aumentada, pele azulada,
falta de ar, uma sensacgéo de formigueiro, picaddsy ou dorméncia da pele, diminui¢cdo da presséo
arterial e dores nas costas. Caso sinta algumsdgistemasinforme imediatamente o0 seu médico
Pode necessitar que lhe sejam administrados meeintasiadicionais para prevenir uma reacgao
alérgica (por ex. anti-histaminicos e/ou cortica¥ties).

Se algum destes efeitos secundarios se agravae, @etectar quaisquer efeitos secundarios ndo
mencionados neste folheto, informe o seu médidamoacéutico.
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5. COMO CONSERVAR CEREZYME
Manter fora do alcance e da vista das criancas.

N&o utilize Cerezyme apoés o prazo de validade isgor@o rotulo a seguir a "VAL". O prazo de
validade corresponde ao ultimo dia do més indicado.

Frascos para injectaveis nao abertos:
Conservar no frigorifico (Z — 8C).

Solucéo diluida:

Recomenda-se que Cerezyme seja utilizado imediatarapos ter sido reconstituido com agua para
preparacao de injectaveis. A solucao ndo podeoseecvada no frasco para injectaveis e deve ser
prontamente diluida num saco de perfuséo; s6 g&wldiluida pode conservar-se até 24 horas se for
mantida a (2°C — 8°C) e em local escuro.

Os medicamentos nao devem ser eliminados na cag@tinu no lixo doméstico. Pergunte ao seu
farmacéutico como eliminar os medicamentos de &uéip necessita. Estas medidas irdo ajudar a
proteger o ambiente.

6. OUTRAS INFORMACOES

Qual a composicdo de Cerezyme

- A substancia activa € imiglucerase. A imiglucem@sena forma modificada da enzima humana
B-glucosidase acida, produzida através de tecnotty@@DN recombinantdJm frasco para
injectaveis contém 400 unidades de imiglucerasésAgpreconstituicdo, a solugdo contém
40 unidades de imiglucerase por ml.

- Os outros componentes sao:
- Manitol, Citrato de sddio, Acido citrico mono-hitido, Polissorbato 80

Qual o aspecto de Cerezyme e conteudo da embalagem

Cerezyme, 400 U, apresenta-se sob a forma de p&pacentrado para solugéo para perfusao (numa
embalagem com 1, 5 ou 25 frascos para injectavEigjossivel que ndo sejam comercializadas todas
as apresentacoes.

Cerezyme é fornecido como um pé branco a esbraadpl@pos a reconstituicdo, apresenta-se como
um liquido limpido, incolor, sem particulas est@sA solucdo reconstituida tem de sofrer uma
diluicdo adicional.

Titular da Autorizacéo de Introducéo no Mercado e Rbricante

Titular da Autorizacéo de Introducdo no Mercado
Genzyme Europe B.V., Gooimeer 10, 1411 DD, NaarHetanda

Fabricante
Genzyme Ltd., 37 Hollands Road, Haverhill, SuffGlk9 8PU, Reino Unido
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Para quaisquer informacdes sobre este medicantprdiva contactar o representante local do Titular
da Autorizacao de Introducéo no Mercado.

Belgié/Belgique/Belgien/ Magyarorszag
Luxemburg/Luxembourg Genzyme Europe B.V. Képviselet
Genzyme Belgium N.V., Tel: +36 1 310 7440

Tél/Tel: +32 2714 17 11

Bouarapust Nederland

Twproecko npeacraeureacTeo Ha Genzyme | Genzyme Europe B.V.,

CEE GmbH Tel: +31 35 6991200

Ten. +359 2 971 1001

Ceskéa Republika/Slovenska Republika/ | Osterreich

Slovenija Genzyme Austria GmbH,
Genzyme Czech s.r.o. Tel: +43 1 774 65 38

Tel: +420 221 722 511

Danmark/Norge/Sverige/Suomi/Finland/ | Polska/Eesti/Latvija/Lietuva

island Genzyme Polska Sp. z 0. o.
Genzyme A/S, (Danmark/Tanska/Danmark)(Poola/Polija/Lenkija),
TIf/Puh./Simi: +45 32712600 Tel: + 48 22 24 60 900
Deutschland Portugal
Genzyme GmbH, Genzyme Portugal, S.A.
Tel: +49 610236740 Tel: +351 21 422 0100
EALGdo/Kbpog Roméania
Genzyme Hellas Ltd B Gdar) Genzyme CEE GmbH- Reprezentapentru
TnA: +30 210 99 49 270 Roméania

Tel: +40212434228
Espafia United Kingdom/Ireland
Genzyme, S.L.U., Genzyme Therapeutics Ltd. (United
Tel: +34 91 6591670 Kingdom),

Tel: +44 1865 405200

France

Genzyme S.A.S,
Tél: + 33 (0) 825 825 863

ltalia/Malta

Genzyme Srl (Italia/ltalja),
Tel: +39 059 349811

Este folheto foi aprovado pela Ultima vez em: 10/20

Informacé&o pormenorizada sobre este medicamerdalesgtonivel na Internet reite da Agéncia
Europeia de Medicamentos: http://www.ema.europalarhbém existerinks para outrosites
sobre doencgas raras e tratamentos.

<
A informacado que se segue destina-se apenas adtomédios profissionais de saude:

Instrucbes de utilizagéo — reconstitui¢cdo, diluieddministracéo

Cada frasco para injectaveis de Cerezyme destinastibzacdo Unica apenas. Apds a reconstituicao,
cada frasco para injectaveis de Cerezyme contémudid@des de imiglucerase em 10,0 ml

(40 unidades por ml).
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Calcular o numero de frascos a reconstituir cone nasdosagem e regime do doente e retira-los do
ambiente refrigerado.

Utilizar uma técnica asséptica

Reconstituicao

Reconstituir cada frasco com 10,2 ml_de agua p&@apacdes injectaveisvitar o contacto brusco
da agua para preparacoes injectaveis com o pdjramsto suavemente, de forma a evitar que a
solucdo produza espuma; o volume reconstituido®deml. O pH da solugéo reconstituida €,
aproximadamente, de 6,1.

Apbs a reconstituicdo, apresenta-se como um lidingado, incolor, sem matérias estranhas. A
solucdo reconstituida tem de sofrer uma diluicaci@uhl. Antes da diluicdo seguinte o produto

reconstituido deve ser visualmente inspeccionadotqua presenca de particulas estranhas ou

descoloracdo. Naatilizar nessas circunstancias.

Apbs reconstituicdo, o produto deve ser diluidodis@mentee ndo armazenado para utilizacdo
posterior.

Diluicdo

A solucao reconstituida contém 40 unidades de unéghse por ml. O volume reconstituido permite
retirar com precisédo 10,0 ml (equivalente a 400lahs) de cada frasco para injectaveis.

Retirar 10,0 ml de solucéo reconstituida de caakcér misturar as solucdes dos diferentes frascos.
Em seguida, diluir esta mistura com uma solucdowsmbsa de cloreto de sodio a 0,p&ba um
volume total de 100 a 200 ml. Misturar suavemergelacéo para perfusao.

Administracdo

Recomenda-se a administracéo da solucdo diluideéstde um filtro em linha de 0,2 um e baixa
afinidade proteica para remoc¢éo de qualquer péatfmoteica. Isto ndo levara a qualquer perda da
actividade da imiglucerase. Recomenda-se a adnaig@® da solucdo diluida no prazo de 3 horas. O
produto diluido numa solu¢do endovenosa de clatet®ddio a 0,9% mantém a estabilidade quimica
quando conservado até 24 horas, a uma tempera2i€a@8°C, ao abrigo da luz; no entanto, a
seguranca microbioldgica depende da reconstit@gddiluicdo terem sido efectuadas em condicdes
asseépticas.

A Cerezyme ndo contém conservantes. Os produtostiidados ou os residuos devem ser
eliminados de acordo com as exigéncias.
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Preparacéo

N

Passo 2:
Preparagéo do material

Passo 4: Utilizar uma técnica °

asséptica

Retirar a 4gua destilada

Passo 7:
Injectar a 4gua destilada

1.

4.

9.
10.Deixar a solucéo repousar durante alguns minutos

Os frascos devem ser conservados num frigorifico a
uma temperatura entre 2°C e 8°C.

. Prepare o material:

O numero de frascos necessarios é determinado
com base no peso corporal do doente. Cada frasco
contém 400 unidades de /miglucerase. Antes de
proceder a reconstituicdo, os frascos devem ser
retirados do frigorifico até que atinjam a tempera-
tura ambiente, aproximadamente 30 minutos.
Verifiqgue a prazo de validade impresso no rétulo
(néo utilize Cerezyme ap6s o prazo de validade).
Agua destilada para injectaveis para reconstituir o
Cerezyme

Soro Fisiolégico a 0,9%, 2 x 100 ml ou 1 x 250 ml
para administracéo 1V

Soro Fisiolégico a 0,9%, 2 x 50 ml para limpar a
via antes e depois da perfusao

Clorhexidina a 0,5% em Alcool a 70% (solugéo
antisséptica)

Numero apropriado de seringas de 10ml e 50ml,
dependendo da dose de Cerezyme

3 x agulhas hipodérmicas estéreis (1,1 x 40 mm); 1
x agulha borboleta

Filtro “em linha” com baixa ligagdo a proteinas,
com 0,2 micron de calibre

Tabuleiro para agulhas hipodérmicas; Fita
Micropore; Toalhetes com alcool; Contentor para
cortantes e perfurantes; Solucdo para lavagem de
maos

Reconstituicdo utilizando agua
destilada
3.

Remover a cépsula descartdvel do frasco de
Cerezyme.

Desinfectar a rolha de borracha do frasco de
Cerezyme com clorhexidina e deixar secar ao ar.

. Abrir a gua esterilizada para injectaveis.
Passo 6: 6.

Retirar com a seringa a quantidade adequada de
4gua, em ml: 10,2 ml de &gua para injectaveis
para os frascos de 400 U.

. Injectar cuidadosamente a &gua para injectaveis

num frasco de Cerezyme.

. Rodar cuidadosamente os frascos para homogenei-

zar a solucdo (evitar agitar vigorosamente o0s
frascos durante a reconstituicdo, de modo a preve-
nir a formagéo de espuma).

Apds a mistura poderéo surgir pequenas bolhas.

para permitir que algumas bolhas que possam
surgir desaparecam, e para assegurar que a solu-
¢do estd adequadamente reconstituida (verifique
que ndo estdo presentes particulas estranhas ou
descoloragéo do liquido).

® Caso sinta quaisquer efeitos secundarios durante a perfusdo, esta deve ser
imediatamente interrompida e deve procurar conselho junto do médico assis-
tente ou enfermeiro domiciliario. Contacte rapidamente o seu médico assistente ou
o enfermeiro domiciliario caso se sinta mal apds o tratamento.

® Os efeitos secundérios frequentes (que ocorrem em mais de 1 em 100 doentes)
sdo: falta de ar, tosse, urticaria / inchago localizado na pele ou no revestimento da
boca ou da garganta, comichdo, pele irritada. Alguns efeitos secundarios observa-
dos primariamente durante a administracdo do medicamento ou pouco tempo
depois. Estes incluiram comiché&o, rubor, urticaria/inchago localizado na pele ou no
revestimento da boca ou garganta, desconforto torécico, frequéncia cardiaca
aumentada, pele azulada, falta de ar, uma sensacdo de formigueiro, picadas, ardor
ou dorméncia da pele, diminuicdo da presséo arterial e dores nas costas.
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Diluicao a 0.9% NaCl

11. Desinfectar a capsula/abertura de 1 ou 2 sacos
de solucdo de soro fisiologico a 0,9% utilizando
clorhexidina e deixar secar ao ar.

12. Calcular a quantidade de solugdo reconstituida

de Cerezyme presente nos frascos e retirar a
mesma quantidade de um saco de Soro Fisiol6gi-
co a 0,9%, criando assim espago para adicionar a
solugdo reconstituida de Cerezyme.
Por exemplo, se a quantidade prescrita for 3
frascos de Cerezyme de 400 unidades, deve
remover 30 ml (=3 x 10 ml) de solugdo de Soro
Fisiologico do saco. Nunca se deve remover mais
de metade do conteudo de um saco de Soro
Fisiologico, para que fique assegurado que pelo
menos metade da solugdo diluida é Soro Fisiolo-
gico.

13. Utilizando uma ou mais seringas de 50 ml,
retirar 10 ml de cada frasco reconstituido de
400U. No momento em que estas quantidades
forem retiradas, o produto reconstituido ndo deve
conter qualquer espuma. De seguida, injectar
cuidadosamente o volume total de Cerezyme
reconstituido no saco de solucdo de Soro Fisiol6-
gico a 0,9%.

14. Misturar
Cerezyme.

15. Durante a administracdo, a solugéo diluida deve
ser filtrada através de um Filtro “em linha” com
baixa ligagdo a proteinas, com 0,2 micron de
calibre.

Administragéo

16. A dose de Cerezyme, a sua velocidade de perfu-
sdo e qualquer modificacdo serdo determinadas
pelo médico assistente.

17. Cerezyme deve de ser administrado através de
uma perfuséo intravenosa.

18. A solugé@o deve ser administrada como prescrito
até 3 horas ap6s a reconstitui¢do.

19. Antes de iniciar a perfusdo, deve preencher
completamente o sistema com a solugdo mistura-
da para remover todas as bolhas de ar que pos-
sam estar presentes. Para mais informacéo sobre
o enchimento da linha de perfusdo e sobre a
insercdo da agulha no acesso venoso deve con-
sultar a pag. 9 e 10 do Guia para o doente.

20. Quando terminar a perfusdo, faca passar pelo
tubo, utilizando o Ultimo débito de perfusdo, uma
solugdo de cloreto de sédio para injectaveis a
0,9% para garantir a administracdo de Cerezyme
residual.

21. De acordo com as regras de seguranga micro-
biolégica, o preparado deve ser utilizado imedia-
tamente. Se o preparado ndo puder ser utilizado,
pode ser conservado entre 2°C e 8°C, protegido
da luz, por um periodo méaximo de 24 horas.

e ——= ‘
&
ST

Passo 8: Rodar
cuidadosamente o frasco
utilizando um movimento
circular com as méos.

cuidadosamente esta solugdo de

Passo 12: Retirar e
descartar 10 ml (400 U
frasco) do saco de soro
fisiolégico para cada frasco
utilizado

Passo 13:
O produto reconstituido ndo
deve conter espuma

® O ambiente familiar deve ser propicio para a perfusédo em
casa, incluindo um ambiente limpo, com electricidade, &gua,
acesso a telefone, frigorifico e espago fisico para armazenar
Cerezyme e outros materiais para a perfuséo.

® £ preferivel que um familiar esteja presente com o doente.
® O doente e/ou o familiar t¢ém de receber formacéo sobre os procedimentos de
reconstituicdo e perfusdo de Cerezyme.

® Um sistema de perfusdo portati como uma bomba perfusora pode ser utilizado
(sistema de perfusdo de pressdo positiva).

*_“

@ Cerezyme (imiglucerase) esta indicado para utilizagdo como terapéutica enzimatica de substi-
tuicdo de longa duracdo em doentes com um diagnéstico confirmado de doenca de Gaucher ndo
neuronopatica (Tipo 1) ou neuronopética crénica (Tipo 3) que apresentam manifestagdes nao
neurolégicas da doenca clinicamente significativas.

As manifestacdes ndo neurolégicas da doenga de Gaucher incluem uma ou mais das seguintes condi-
¢Oes: anemia, apds exclusdo de outras causas, como, por exemplo, deficiéncia em ferro; trombocitope-
nia; doenga 6ssea, ap6s exclusdo de outras causas, como, por exemplo, deficiéncia de vitamina D;
hepatomegalia ou esplenomegalia.

genzyime




Guia para o doente

1.3 Dossier

Péag. 16

22 Versdo Portuguesa — Aprovada pelo INFARMED a 14 de Margo de 2011



Guia para o doente

Dossier para Tratamento Domiciliario com Cerezyme®

Dados Gerais

Doente

Nome:

Endereco:

Codigo Postal e
Localidade:

Telefone:

Enfermeiro

Nome:

Hospital:

Telefone:

Médico Assistente

Nome:

Hospital:

Endereco:

Cddigo Postal e
Localidade:

Telefone:

Farmacia

Nome:

Endereco:

Codigo Postal e
Localidade:

Telefone:

Numero Nacional
de Emergéncia

Telefone:
112

Informacdes sobre a Administracao (a preencher pelo Médico Assistente)

Inicio da terapéutica com Cerezyme

Data (dd-mmm-aaaa):

Data da 12 perfusdo Domiciliaria

Data (dd-mmm-aaaa):

Raz0es para administragao domiciliaria de

Cerezyme

Por favor indique o apoio de enfermagem

gue considera necessario:

Regime posoldgico de Cerezyme (dose,

frequéncia, velocidade da perfusado)
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Informacdo sobre terapéutica de emergéncia (a ser preenchido pelo Médico
Assistente)

Passos a seguir em caso de ReacgOes Adversas graves a Perfusdo:
1. Interromper a perfusao
2. Contactar o numero nacional de emergéncia (112)

3. Contactar o Médico Assistente

Dados de Perfusao (a ser preenchido pelo Enfermeiro Domiciliario e/ou doente
e/ou familiar)

Data da perfusao Data (dd-mmm-aaaa):

Estado geral do doente:
situagOes especificas/
observagodes:

Dose /taxa de perfusao

N° de frascos utilizados e n® | 400 U: ............
de lote: Lote no©

Duragdo da Administragao

Velocidade de Administracao

Problemas/Observacoes
(relacionados com a
perfusdo, ex.: efeitos
secundarios)

Data da perfusao Data (dd-mmm-aaaa):

Estado geral do doente:
situacOes especificas/
observacoes:

Dose /taxa de perfusao

N© de frascos utilizados e n® | 400 U: ............
de lote:

Duragdo da Administragao

Velocidade de Administracao

Problemas/Observacdes
(relacionados com a
perfusdo, ex.: efeitos
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Guia para o doente

secundarios)

Data da perfusao

Data (dd-mmm-aaaa):

Estado geral do doente:
situacdes especificas/
observacoes:

Dose /taxa de perfusao

N© de frascos utilizados e n°
de lote:

Duracdo da Administragao

Velocidade de Administracao

Problemas/Observacoes
(relacionados com a
perfusao, ex.: efeitos
secundarios)

Data da perfusao

Data (dd-mmm-aaaa):

Estado geral do doente:
situacoes especificas/
observacgoes:

Dose /taxa de perfusao

N© de frascos utilizados e n°
de lote:

Duracdo da Administragao

Velocidade de Administragao

Problemas/Observacoes
(relacionados com a
perfusao, ex.: efeitos
secundarios)
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